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論 文 内 容 の 要 旨 
【目的】 
 疾患標的療法が行われるようになってきた近年の Eisenmenger症候群成人例の致命率や罹病率に
関する論文は少なく、これらを明らかにすることを目的とした。 
【対象】 
1998年から 2009年に日本と韓国の 16参加施設を受診した 198例の Eisenmennger症候群成人例（中
央値 35歳、女性 64％）を対象とした。 
【方法】 
成人期の臨床検査データを各施設の臨床録から調べ、中央施設に収集して解析した。 
【結果】 
中央値 8年の経過観察期間中に、30例が死亡し、そのうち 14例が突然死した。経口の疾患標的療法
を受けた症例は 89例で、そのうち 54例が臨床的改善を認めた。しかしながら、疾患標的療法を受け
た症例の生存率は、受けなかった症例の生存率と差がなかった。（87％ VS 84%, p=0.55）85例にお
いて、成人期初診時と最終受診時データを比較したところ、NYHAⅢ以上の症例が 24％から 48％へ増
加し（p<0.001）、SPO2が 89％から 85％へ低下し（p=0.008）、ヘマトクリット値が 51.4%から
52.9%(p=0.04)へ上昇した。また、非生存者群では、生存者群より、成人期初診時の NYHA心機能分類
が悪く、体重が少なく、BMIが低く、血清クレアチニン値が有意に高かった。 
【結論】 
疾患標的療法が行われるようになってきた近年においても、Eisenmenger症候群成人例の長期生存や
臨床像はまだ満足できるものではない。NYHA心機能分類が悪いこと、体重が少なく、BMIが低く、血
清クレアチニン値が低いことは予後不良因子であった。疾患標的療法は Eisenmenger症候群の多くの
症例で臨床像を改善するが、生命予後への有意な影響は示されなかった。 
 
論 文 審 査 の 結 果 の 要 旨 
 
疾患標的療法が行われるようになってきた近年の Eisenmenger 症候群成人例の致命率や罹病率に
関する論文は少なく、これらを明らかにすることを目的とした論文である。対象は 1998年から 2009
年に日本と韓国の 16参加施設を受診した 198例の Eisenmennger症候群成人例（中央値 35歳、女性
64％）で、方法は成人期の臨床検査データを各施設の臨床録から調べ、中央施設に収集して解析した
ものであった。 
 結果は、中央値 8年の経過観察期間中に、30例が死亡し、そのうち 14例が突然死した。経口の
疾患標的療法を受けた症例は 89例で、そのうち 54例がに臨床的改善を認めた。しかしながら、疾患
標的療法を受けた症例の生存率は、受けなかった症例の生存率と差がなかった。（87％ VS 84%, 
p=0.55）。85例において、成人期初診時と最終受診時データを比較したところ、NYHA心機能分類Ⅲ度
以上の症例が 24％から 48％へ増加し（p<0.001）、SPO2 が 89％から 85％へ低下し（p=0.008）、ヘマ
トクリット値が 51.4%から 52.9%(p=0.04)へ上昇した。また、非生存者群では、生存者群より、成人
期初診時の NYHA 心機能分類が悪く、体重が少なく、BMI が低く、血清クレアチニン値が有意に高か
った。 
 以上の結果より、本論文は NYHA 心機能分類が悪いこと、体重が少なく、BMI が低く、血清クレ
アチニン値が低い高いことが予後不良因子であることを示し、疾患標的療法においては、生命予後改
善への寄与を証明できなかったものの、Eisenmenger症候群の多くの症例で臨床像が改善することを
明らかにしたものであり、Eisenmenger症候群成人例の治療の向上に寄与する点が大であると考えら
れた。よって本研究者は博士（医学）の学位を授与されるに値するものと判定された。 
